







した。LDH上昇（ 5 例）、血小板減少（ 4 例）、









































紫 斑 病（thrombotic thrombocytopenic purpura; 
TTP）、先天性TTP（Upshaw-Schulmann症候群）
などを包括する症候群であり、TTP-HUSとも





















































































































































BP:140/78mmHg、HR:78/min、 BT:36.4 ℃、 
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【入院後経過】
















膠 原 病 は 主 要 な TMA 基 礎 疾 患 で あ る。













20%（ 2 /10）はTMAが原因であった 5 ）。膠原
病患者全体におけるTMA併発は 7 例で、内訳











と強皮症腎クリーゼ分類基準 8 - 9 ）を示す（表 2 ）。






































































































症例 1 症例 2 症例 3 症例 4 症例 5
WBC（/μ l） 10000 6200 6800 17400 6900
RBC（/μ l） 350万 292万 346万 354万 298万
Hb（g/dl） 10.4 10.2 10.9 11.1 10.8
Hct（%） 33.5 32.9 32.1 34.0 30.6
MCV（ﬂ） 95.7 112.6 92.9 95.8 102.7
Plt（/μ l） 16.3万 12.4万 20.1万 13.8万 7.7万
TP（g/dL） 6.6 5.5 6.7 6.8 5.2
Alb（g/dl） 3.3 2.6 3.3 3.5 3.4
T-Bil（mg/dl） 0.3 0.8 0.8 1.6 2.1
AST（IU/L） 21 33 211 19 36
ALT（IU/L） 174 29 212 9 10
LDH（IU/L） 301 500 1360 706 500
γ -GTP（IU/L） 9 56 17 16 54
BUN（mg/dl） 29.7 63.2 14.4 26.2 21.9
Cr（mg/dl） 2.17 2.55 0.52 0.83 2.55
eGFR 19.2 16.8 87.0 54.0 21.3
Na（mEq/L） 141 141 134 139 133
Cl（mEq/L） 107 113 92 105 96
K（mEq/L） 5.0 5.3 3.6 4.8 3.6
Ca（mEq/L） 8.1 7.9 9.2 8.6 8.1
Glu（mg/dl） 80 41 102 117 70
CRP（mg/dl） 2.28 1.2 0.16 0.13 0.24
Fe 未測定 55 48 35 76
Ferritin（ng/ml） 未測定 655 251 375 336
PT-INR 0.94 1.17 1.12 1.14 0.97
APTT（sec） 31.8 34.4 29.6 27.8 30.6
FDP（μg/ml） 31 11 3 4 7
C 3 （mg/dl） 74 68 69 123 50
ANA 40未満 640（Sp） 1280（Ho） 40未満 640（Sp）
抗Scl-70抗体 （-） （-） 259.2 （-） （-）
抗セントロメア抗体 （-） （-） （-） 27.1 （-）


























当科症例の治療は、症例 4 、 5 は強皮症腎ク
リーゼ様病態としてまずACE阻害薬を投与し、














症例 １ 症例 2 症例 3 症例 4 症例 5
年齢 /性別 58/女 75/男 70/女 61/女 62/男
血圧（mmHg） 122/90 140/78 105/70 163/96 171/97
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